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察され、既報同様の表現型を確認した。Tg ラットにおけるヒト SOD1 発現は、脊髄では発症前後で不変であ
ったのに対し、骨格筋では内因性ラット SOD1と共に経時的な上昇を認めたが、骨格筋組織に SOD1 の異常凝
集を認めなかった。VCP 発現は発症後 Tg ラット骨格筋のみ有意な亢進を示し、発症後 Tg ラット後肢骨格筋





【結論】	 ヒト変異 SOD1を全身に過剰発現した ALS モデルラット骨格筋において、選択的に運動神経細胞
変性を示す脊髄とは対照的な VCP 動員と蛋白質分解除去機構の活性化を見出した。本 VCP 動員が骨格筋の変
性抑止に働いているとの直接的な関連を示すためには介入研究を加える必要があるが、異常蛋白質の負荷に対
して脊髄と骨格筋といった異なる組織では VCP が関わる分子病態が異なる可能性がある。 
